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COMMUNICATIONS 
Actualités sur les encéphalopathies spongiformes 
animales 
par Jeanne BRUGÈRE-PICOUX* et Alain RÉRAT** 
RÉSUMÉ 
L'observation au Royaume-Uni de cas de maladie de Creutzfeldt-Jakob 
(MCJ) chez deux adolescents et quatre fermiers repose la question d'un lien 
éventuel entre la MCJ et !'encéphalopathie spongiforme bovine (ESB). 
L'enzootie d'ESB est la conséquence de l'incorporation de farines de viandes 
contaminées dans l'alimentation des bovins en 198111982. L'interdiction de 
ces protéines a permis de prévenir, à partir de 1988, la persistance de ce type 
de contamination. Néanmoins, l'apparition de cas d'ESB chez des animaux 
nés après cette interdiction montre que du matériel infectant est encore 
présent dans les aliments destinés aux bovins (et qu'il y a peut-être une 
transmission maternelle). 
Des mesures ont été prises au Royaume-Uni pour protéger les santés 
publique et animale. Il s'agit en particulier de l'interdiction, en 1989, des 
"abats spécifiés bovins" (cette interdiction étant étendue en 1994 au thymus et 
à l'intestin des veaux abattus pour la consommation humaine). Ces mesures 
permettent de minimiser le risque d'une contamination par l'agent de l'ESB. 
Bien que, probablement, les risques liés à l'ESB soient limités au Royaume­
Uni, il semble justifié d'appliquer les mêmes interdictions sur les veaux 
importés de ce pays. 
Mots-clés: Bovin - Maladie de Creutzfeldt-Jakob - Encéphalopathie 
spongiforme bovine - Contamination alimentaire - Abats. 
SUMMARY 
ANIMAL SPONGIFORM ENCEPHALOPATHY. CURRENT NEWS 
The occurrence of Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) in two teenagers and 
four dairy farmers in the United-Kingdom bas focused attention on the 
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possibility of a causal link between bovine spongiform encephalopathy (BSE) 
and Creutzfeldt-Jakob disease. The BSE epidemic was initiated by the 
inclusion in the cattle feed of ruminant-derived protein in 198111982. A feed 
ban of the ruminant-derived protein in 1988 prevented further transmission of 
the infective agent to cattle by this route. However cases in animais born 
some years after the feeban suggest that there has been some continued 
leakage of BSE infected material into animal feed (and perhaps maternai 
transmission). 
To protect public and animal health, measures have been taken in the 
United Kingdom, especially prohibition of specified bovine offals in 
1989 (extending this banto thymus and intestine of calves slaughtered for 
human consumption in 1994). These measures are considered as minimizing 
the risk of BSE infection. Although the BSE linked risk factors are probably 
unique to the United Kingdom, it seems necessary to have the same 
regulations for the calves imported from this country. 
Key-words (Index Medicus): Cattle - Creutzfeldt-Jakob disease - Bovine 
spongiform encephalopathy - Food contamination - Offals. 
Depuis l'identification en 1985 de !'encéphalopathie spongiforme 
bovine, due à un agent transmissible non conventionnel (ATNC) bovin 
(souvent dénommé "prion" en raison de l'hypothèse la plus commu­
nément admise), les incertitudes rencontrées pour évaluer un risque de 
contamination de l'homme à partir des bovins ont fait l'objet de 
nombreuses interventions ou publications. 
Les publications de Dealler et coll. (17, 25) et l'annonce de 6 cas de 
maladie de Creutzfeldt-Jakob (MCJ) chez quatre fermiers anglais ( 4, 31) et 
chez deux adolescents ( 4, 8) au Royaume-Uni ont relancé une campagne 
médiatique dans ce pays. Des scientifiques éminents comme Sir Bernard 
TIMLINSON, neurologue, et le Pr Tim LANG, spécialiste en hygiène 
alimentaire, ont déclaré qu'il pouvait y avoir un lien entre la MCJ et la 
consommation de produits d'origine bovine au Royaume-Uni. Il s'ensuivit 
une interdiction de la viande de bœuf dans les cantines scolaires anglaises 
en décembre 1995. 
Cette réaction médiatique n'est plus limitée à l'Angleterre car la 
presse française a repris ce sujet en 1996. 
Actuellement, les cas de MCJ observés au Royaume-Uni ne 
permettent pas aux spécialistes de répondre si un lien peut exister de façon 
certaine entre ces cas et l'ESB (1, 4, 20, 27, 28, 33). En raison de la rareté de 
la MCJ (en particulier chez les adolescents), il est difficile de conclure, par 
une analyse statistique, à une telle relation (17). L'augmentation du 
nombre de cas de MCJ au Royaume-Uni est due vraisemblablement à une 
amélioration des méthodes de diagnostic (28). Si le contact avec les bovins 
ou les aliments destinés aux bovins peut permettre une contamination, les 
producteurs d'aliments du bétail et le personnel des abattoirs représente­
raient un groupe à risque élevé (ce qui n'a pas été démontré) [27]. Enfin, si 
l'on compare le nombre de bovins ou de moutons par habitant dans 
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certains pays (ainsi que l'incidence de l'ESB ou de la tremblante ovine), il 
n'existe pas une augmentation significative du nombre de cas de MCJ 
dans les pays où les ruminants sont atteints de façon endémique (35). 
Les résultats préliminaires obtenus par COLLINGE et coll. (13) sur des 
souris transgéniques porteuses de la protéine PrP humaine ont permis de 
noter une "résistance" pendant 280 jours à l'agent ESB. Cependant, ces 
résultats sont encore prématurés. On ne pourra conclure que si le temps de 
survie de ces souris dépasse 600 à 700 jours soit la durée d'incubation 
observée chez les souris non transgéniques sensibles à l'agent de l'ESB 
(23). Par ailleurs, il faut rappeler l'importance du génome de l'hôte dans la 
réceptivité aux ATNC avant de conclure définitivement à l'existence 
d'une barrière d'espèce solide entre l'agent de l'ESB et l'Homme avec une 
étude portant sur un seul gène PrP humain. 
Alors que la contamination par la voie orale est la plus communément 
admise pour les maladies à prions observées dans les conditions 
naturelles, l'hypothèse d'une contamination par inhalation de farines de 
viandes et d'os contaminées (29) a été émise plus récemment. Selon cette 
hypothèse, l'atteinte de l'encéphale par la voie des nerfs olfactifs s'accom­
pagnerait d'une durée d'incubation inférieure à celle observée lors de 
contamination par la voie orale. 
C'est pourquoi, il importe d'évaluer si, compte tenu de l'incidence 
actuelle des encéphalopathies spongiformes animales au Royaume-Uni et 
en Europe continentale, les mesures préventives prises officiellement sont 
suffisantes. Dans l'hypothèse (qui reste à démontrer) d'un tel risque, il 
importe de tenir compte de toutes les données scientifiques actuellement 
disponibles. 
INCIDENCE ACTUELLE DES ENCÉPHALOPATHIES 
SPONGIFORMES ANIMALES 
Les seules encéphalopathies spongiformes animales pour lesquelles 
nous avons des données récentes concernent l'ESB et l'encéphalopathie 
spongiforme féline (ESF). 
Incidence de l'ESB 
En premier lieu il faut remarquer que, au Royaume-Uni, l'on observe 
actuellement une diminution remarquable du nombre des cas d'ESB 
confirmés mensuellement (2, 7). 
En ce qui concerne l'incidence de l'ESB en Europe (1), on a enregistré 
en totalité 156921 cas dans 33 170 troupeaux en Grande-Bretagne (au 
12 janvier 1996) et 1 653 cas en Irlande du Nord. Les autres pays où la 
maladie est signalée chez des bovins non importés du Royaume-Uni sont 
la République d'Irlande (113 cas au 28 décembre 1995), la Suisse (183 cas 
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au 30 novembre 1995), la France (13 cas au 20 janvier 1996) et le Portugal 
(29 cas au 28 décembre 1995). 
Cependant, ces chiffes ne correspondent qu'aux cas cliniquement 
décelés (en fin d'évolution de l'ESB) et déclarés aux autorités sanitaires et 
non aux cas d'ESB en incubation. Ainsi, DEALLER et KENT (17) estiment 
que plus de 675 000 bovins auraient été atteints entre 1981 et 1988 au 
Royaume-Uni, la majorité de ces animaux ayant été abattue pour la 
consommation humaine. Il faut rappeler que cette période entre 1981 et 
1988 correspond à deux phases: 
- une première phase de contamination silencieuse (1981-1985); 
- une seconde phase commençant avec l'identification de la maladie 
en 1986 jusqu'à la mise en place en 1988 des premières mesures destinées à 
limiter l'enzootie (interdiction des farines de viandes dans l'alimentation 
de bovins, déclaration obligatoire de l'ESB), l'interdiction des abats (liste 
d"'abats spécifiés bovins") dans l'alimentation humaine datant de 
novembre 1989. 
Il est encore possible que des cas d'ESB très précoces soient encore 
actuellement envoyés à l'abattoir (30) en raison des problèmes engendrés 
par la déclaration de la maladie. En effet, toute déclaration de suspicion 
d'ESB sera suivie de deux visites à la ferme pour que le vétérinaire 
inspecteur décide de confirmer l'abattage du bovin suspect. L'éleveur doit 
traire manuellement la vache suspecte dont le lait doit être éliminé. A ces 
inconvénients s'ajoute une faible indemnisation finale. 
On peut remarquer que DEALLER et KENT (17) estiment que le total 
des bovins en incubation d'ESM abattus au Royaume-Uni atteindra à 
1 800 000 en 2001. 
Par ailleurs, avec l'arrêt de l'apport de farines de viandes et d'os dans 
l'alimentation des ruminants anglais depuis juillet 1988, on pouvait 
espérer la disparition progressive des cas d'ESB chez les bovins. Ce ne fut 
pas le cas pour 24 329 bovins nés après cette date et recensés de novembre 
1995 (6), dont 10 908 en 1988, 9 938 en 1989, 2 774 en 1990, 684 en 1991, 
24 en 1992 et 1 en 1993. L'apparition de ces cas "nés après l'interdiction" 
peut être expliquée : 
- par l'utilisation des stocks de farines de viandes restant dans les 
fermes dans les mois qui suivirent l'interdiction ; 
- par une éventuelle transmission verticale du prion bovin de la vache 
au veau. Actuellement la possibilité d'une transmission verticale est loin 
d;être démontrée (26); 
- par une transmission horizontale (contamination de l'environ­
nement? Le lait? ... ). En ce qui concerne l'hypothèse d'une transmission 
par le lait, les essais effectués chez la souris contaminée per os avec du lait 
de vache atteinte d'ESB se sont révélés négatifs (32). La seule publication 
permettant de penser à une transmission horizontale (avec peut-être un 
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effet cumulatif?) correspond à une étude de HOURRIGAN et coll. 
(24) observant une corrélation positive entre le risque de transmission de 
la tremblante et la durée de cohabitation de la brebis avec son agneau. 
Incidence de l'ESF 
Depuis 1990, 69 chats anglais ont présenté une encéphalopathie 
spongiforme féline (ESF) alors qu'on ne connaît qu'un cas d'ESF 
norvégien et un cas d'ESF irlandais (7). 
Il semblerait que la notion de "barrière d'espèce" que l'on connaît 
avec les souches de la tremblante du mouton ne semble pas aussi efficace 
avec l'agent de l'ESB dans la mesure où l'origine de l'ESF semble être 
l'agent bovin. 
En effet, BRUCE et coll. (10) ont montré, par inoculation à différentes 
souches de souris, que le prion bovin avait été transmis dans les conditions 
naturelles en Angleterre au chat domestique ou à certains ruminants 
sauvages en captivité comme le Koudou et le Nyala. 
Ceci relance la question, restée sans réponse satisfaisante, de l'origine 
ovine ou bovine de la contamination par les farines de viandes anglaises 
(19, 15). S'il existait vraisemblablement des cas très sporadiques d'ESB 
avant 1985 en Europe, on peut remarquer que les Anglais n'ont pas signalé 
une augmentation importante du nombre de cas de tremblante dans leur 
pays depuis le début de l'épizootie bovine. Les essais de transmission de la 
tremblante aux bovins sembleraient montrer qu'il n'y a pas eu de franchis­
sement d'espèce du mouton au bovin dans le cas de l'ESB (12, 18). 
MESURES DE PRÉVENTION 
Pour estimer le risque lié à la consommation de tissus infectants, il 
faut rappeler que l'agent se réplique dans les tissus lymphoïdes pendant la 
phase d'incubation et que les symptômes ne correspondent qu'à un stade 
tardif de l'atteinte ultérieure du système nerveux central. 
En l'absence de test de dépistage ante-mortem chez les bovins 
contaminés asymptomatiques, les mesures préventives prises au 
Royaume-Uni semblent, en l'état actuel de nos connaissances, suffisantes 
pour garantir le protection du consommateur (interdiction des abats 
potentiellement dangereux), surtout si l'on tient compte de la diminution 
importante du nombre des cas d'ESB. 
Bien que la protéine PrP, considérée comme le précurseur de l' ATNC 
selon la théorie du prion, ait pu être mise en évidence dans de nombreux 
tissus chez le Hamster (5) ou au niveau de la plaque neuromusculaire chez 
l'Homme (3), les expériences de transmission ont permis de retenir que 
seuls les abats riches en tissu lymphoïde ou en tissu nerveux pouvaient 
représenter un risque pour l'homme. 
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Jusqu'en 1994, les spécialistes du MAFF ont considéré que les 
mesures prises (interdiction de certains abats spécifiés provenant de 
bovins âgés de plus de 6 mois) étaient suffisantes pour protéger le consom­
mateur du fait que l'agent de l'ESB n'est retrouvé que dans le système 
nerveux central des bovins atteints dans les conditions naturelles. Depuis 
1990, nous avons eu souvent l'occasion de souligner que ces interdictions 
auraient dû concerner également les tissus lymphoïdes des veaux (comme 
le thymus) en particulier pour les pays importateurs comme la France et 
qu'il ne fallait pas tenir compte de l'absence de mesures prises au 
Royaume-Uni, pays où la consommation de veau est très réduite (11). 
En 1994, les expériences de WELLS et coll. (34), démontrant que l'on 
pouvait retrouver l'agent de l'ESB dans l'iléon de veaux inoculés par la 
voie orale, ont conduit les autorités britanniques à "prendre la précaution" 
d'interdire le thymus et l'intestin des veaux âgés de moins de 6 mois en 
juillet 1994 (35). Cette interdiction n'a concerné que les veaux abattus au 
Royaume-Uni et non les veaux exportés vers l'Europe continentale. 
Paradoxalement, un arrêté ministériel du 1 cr juin 1995 (2) autorise l'impor­
tation, à partir du Royaume-Uni, de ces abats sur notre territoire. 
DEALLER et KENT (17) ont calculé que 50 g de thymus contiennent 
1,5 x 105 unités infectantes pour la souris UIS (soit une dose infectante par 
voie orale pour la souris). Ces auteurs remarquent que ce risque ne concer­
ne pas spécialement le R.U. où seulement 2 p.cent des veaux sont abattus 
mais les pays européens important ces veaux (400 000 par an) c'est-à-dire 
surtout la Hollande, la France et la Belgique. 
En revanche, on peut remarquer que les produits d'origine animale de 
toutes les espèces destinés aux supports de culture doivent être 
homologués en France pour éviter une contamination de l'environnement 
par l'agent de l'ESB (Arrêté du 27 août 1992 du ministère de l'économie et 
des finances, J.O. 3 septembre 1992). Cet arrêté a d'ailleurs fait l'objet 
d'une annulation au Conseil d'État en mars 1995 suite à la plainte du 
"Syndicat des protéines et corps gras animaux". Par comparaison, le 
Royaume-Uni s'est limité, depuis 1991, à interdire l'incorporation des 
abats bovins spécifiés dans les engrais. Ainsi le paradoxe actuel de la 
réglementation française est qu'elle est plus restrictive vis-à-vis des engrais 
que vis-à-vis des denrées alimentaires! 
Il faut souligner enfin que les inspections vétérinaires faites au 
Royaume-Uni ont noté que les consignes sanitaires destinées à éviter de 
laisser en contact les tissus potentiellement infectants avec les parties 
comestibles de la carcasse n'étaient pas toujours respectées dans les 
abattoirs. Il en a résulté un renforcement des contrôles et des recomman­
dations à partir du 15 août 1995 concernant la méthode de prélèvement des 
yeux et des encéphales ainsi que l'enlèvement de la moelle épinière dans 
les viandes séparées mécaniquement. La moelle épinière des veaux âgés 
de moins de 6 mois est aussi ajoutée à la liste des abats spécifiés interdits 
(21). 
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CONCLUSION 
La situation actuelle montre qu'il faut rester très vigilant sur 
l'évolution actuelle de l'ESB et de la MCJ chez les sujets à risques 
(bouchers, fermiers ... ) et chez les jeunes. 
Les incertitudes sur ces maladies montrent que la situation doit être 
sans cesse réexaminée. Par exemple, il est important de savoir si l'apport 
du prion en petites quantités peut avoir un effet cumulatif et si les jeunes 
sont plus sensibles. 
C'est pourquoi il est justifié: 
- d'appliquer les mêmes interdictions qu'au Royaume-Uni sur les 
abats des veaux anglais pour les veaux exportés en Europe continentale 
(ne pas autoriser pour la consommation humaine l'intestin, le thymus et la 
moelle épinière) ; 
- de souhaiter une harmonisation entre les réglementations prises 
pour éviter une contamination éventuelle des denrées alimentaires et de 
l'environnement. 
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